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l 11troducci6n 

Como casi todas aquel las deformidadc:H; 
ortopédicas congénitas de los miembros 
inferiores, el síndrome de regresión caudal es 

probablemente el más agresivo en cuanto a tos 
distintos niveles de sus posibles agenesias. es 
caracterizado por una terminación prematura de la 
columna vertebral, y puede ocurrir como parte de un 
grupo complejo de malformaciones que incluyen 
anormalidades ano rectales, genitourinarias y del 
sistema nervioso ' '·2 ' . 

Descripción 

La agenesia sacra es una rara anomalla que fue 
descrita por primera vez por Hohl en 1852. En 1961, 
Ouhamel propuso que un detecto en la formación de 
la región caudal era el origen de un espectro de 
malformaciones incluyendo imperforación anal y 
síndrome de la sirena con fusión de las extremidades 
inferiores, y acuñó el término de sfndrome de 
regresión caudal. El espectro del slndrome de 
regresión caudal va desde aislado y asintomático en 
la aplasia coccígea a ausencia sacra. tumbar y de 
vértebras torác icas con severos déficit neurológicos 
asociados y a veces incompatible con la vida, pero la 
mayoría de las anomalías incluyen sólo el sacro. por 
lo que el término de agenesia sacra ha sido usado 
sinónimamente de agenesia caudal o regresión 
caudal l>·SI, 

Se trata de una aplasia vertebral poco frecuente, 
cuya incidencia oscila según los distintos autores 
entre 1/300 000 y 1/7 500 "'· 

Mucho se ha discutido sobre su etiología, se cree 
causada por una disrupción en el desarrollo de la 
porción caudal de la parte ósea de la columna y de 
la médula espinal. Dentro de las hipótesis etiológicas 
sugeridas, se han descrito la exposición prenatal a 
varias sustancias tales como exposición a rayos 
ultravioletas durante las primeras fases de la gesta· 
ción, nutrición materna deficiente. enfermedades de 
la madre en periodos críticos del embarazo, 
hipoperfusión vascular; pero la que ha tomado mayor 
auge como desencadenante es la diabetes mellitus 
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materna. No ex1ste una pred•spos1c1ón genética , , ..... 
En 1972, Assemany denominó al síndrome de 

regresión caudal como embr~opatía diabética 
focoméhca. y d•o de esta forma gran énfasis a la 
enfermedad metabólica presente en la madre; se ha 
determmado que la tasa de slndrome de regresión 
caudal es al menos 250 veces más elevada en 
descendientes de madres diabéticas que en la de 
madres no diabéticas, y menos del1 !'lo de los nacidos 
v1vos de madres d1abéhcas presentan este defecto. 

. Estudios en animales han demostrado que el 
tratamiento materno con ác•do retinoico (metabolito 
de la v1tamma A), puede producir un espectro de 
malformaciones, Incluyendo agenesia vertebral, 
micloclstocele terminal y ano •mperforado; el cual 
aseme¡a el slndrome de regresión Caudal visto en 
doscend•entes de madres diabéticas. Estos estudios 
evidencian la mutación del gen Wnt·3a, gen que 
controla el desarrollo de la región caudal, y que está 
envuelto directamente en la vra de la patogenia de 
regresión caudal induc•da por ácido retinoico ••·•'. 

Renshaw propuso una clasificación de trabaJO de 
los distintos grados de agenesia vertebral y que ha 
sido modificada por Pang, que agrupa las distintas 
malformac•ones en cinco tipos: Tipo 1, agenesia 
sacra total con desapar1c1ón de alguna vértebra 
lumbar: Tipo 11, agenesia sacra con todas las 
vértebras lumbares presentes; Tipo 111, agenesia 
sacra subtotal (al menos S 1 esta presente): Tipo IV. 
Hemisacro; Tipo V, Agenesia cocclgea 1101. 

Desde el punto de vista ortopédico y de pronóstico 
de marcha, se ha publicado recientemente una nueva 
clasificación de la agenesia lumbosacra, de fácil 
1nterpretac1ón rad•ológica; en Tipo A, (Figura 1) con 
•liacos fus•onados o con una pequeña brecha entre 
ellos, una o más vértebras lumbares ausentes y el 
aspecto caudal de la columna articulada con la pelvis 
en la linea media mantiene su alineación vertical; 
Tipo B. con illacos fusionados, alguna vértebra 
lumbar ausente y con la vértebra lumbar más caudal 
ex1 stente articulada hac1a uno de los illacos por 
Juera de la línea media; y Tipo C (Figura 2), con 
agenesia total de las vértebras lumbares y los illacos 
fusionados con un gran espacio entre el final de la 
co lumna torácica y la pelvis "'· 

La cllnica es muy variable y va a depender del 
nivel de la lesión. Siempre está asociado a defectos 
ortopédicos y neurológlcos; las anomalías orto· 
pédicas pueden incluir: un hueso prominente en la 
espalda que corresponde a la última vértebra, nalgas 
achatadas con acortamiento del surco interglúteo y 
formación de hoyuelos lateralmente a la hendidura, 
luxac16n de las caderas y alterac•ones pélvicas que 
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dificultan la sedestac•ón. contractura en flexo· 
abducción y rotac1ón externa de las caderas, flex•ón 
de las rodillas con pterigión a nivel poplíteo y a mvcl 
aquiliano, fémures h1poplás•cos y defectos de tibia y 
peroné, escoliosis (Figu ra 3). Los hallazgos 
neurológicos van desde déf1C1I mm•mo a •mportantes 
déficit motores y sens1hvos. con parálisis por deba1o 
de las rodillas, espma b•f•da y a veces mielo· 
meningocele. En cuan lo a olros órganos y sistemas 
pueden presentar ano imporforado. genita les 
externos malformados. labio o paladar hend•do, 
agenesia o dlsgenesla renal. malformac•on cardinca, 
pulmonar y microcefalia: la mayoría de los pacientes 
tienen vejiga neurógena o inlostlno debilitado'' "·"1. 

F1gura 1. Agenes•a lumbosocro T1po A. 

F1gura 2. Agenes1a lumbosacra T•po C 
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F1gur11 3 Aspecto clfnlco 

• 

El ultrasonido es una herramienta diagnóstica la 
cual nos revela la ausencia de vértebras distales en 
lo columna letal, la aminoinlusión y la resonancia 
magnética nuclear (AMN) son también de ayuda 
para una me¡or evaluación de la anatomla fetal en 
caso de ollgohidramnlos. En el recién nacido el 
dlognóstlco se realiza por radlotogla simple de 
columna y 58 complementa con AMN para detectar 
les lesiones asociadas l>.tl 

El manojo perinatal depende principalmente de la 
edad gestacional al momento del d1agnóst1co y de la 
severidad de la lesión; e Incluye asesoramiento 
genético y seguimiento con ecosonografla; los 
mlantts que sobreviven tienen usualmente una 
tune~ón mental normal y reqUieren una asistencia 
extensiVa ortopéd1ca. urológ1ca, neuroqui rúrgica y 
de rehabilitación Hsica para mejorar su calidad de 
vida 111. 

Tratamiento 

L1milandonos al t ratamiento ortopédico, que es el 
que nos conc1erne. éste será distinto según el tipo de 
regresión caudal, e irá enfocado a la posibilidad, 

72 

primero de bipedestación, segundo de eqUtllbno y 
como meta final la daambulación. Cuando exista 
cierta continuidad entre el final de la columna lumbar 
y el sacro, tal Tipo A y Tipo B, lograremos el 
alineamiento de tos miembros inferiores por med1o 
de var ios procedimientos. A nivel de caderas 
habremos de practicar una amplia liberación muscular 
para corregir la flexión y adducción de la m1sma. 
Esta liberación se practicara por med10 de 2 
incisiones, una a nive l del pliegue inguinal para 
practicar las miotomlas del adductor mediano y mayor 
y el recto m terno (Figura 4), y otra anteromedial paro 
la miotomla intrapélvica del psoas intraillaco (F1gura 
5), y una liberación amplia por despegue de tos 
músculos que se msertan en las espinas ilfacas 
anterosuperior y anteroinferior (Figura 6). SI estos 
procedimientos fuesen insuficientes para alinear la 
cadera deberá entonces procederse aúna osteotomfa 
recurvadota subtrocantérica con fijación interna por 
osteoslntesls, para permitir la rápida movilización 

A nivel de rodillas para eliminar la contractura en 
flexión de las mismas, y en caso de existir un pteriglón 
poplíteo deberemos empezar por su resecc1ón y Z 
plastías (Figura 7), luego un alargamiento selectivo 
de isquiotibiales. alargando aquellos necesar~os 
hasta lograr pasivamente la extensión total de la 
rodilla, y si esto no fuese suficiente pract icar una 
osteotomla recurvadota tipo Moore (Figura 8), 
también con osteoslntesis interna. por iguales 
motivos de la cadera (Figura 9). 

Figura 4. Miotomla de adductores y recto Interno. 
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Figura S. Miotomia intrapélvlca del psoas. Figura 7. Resección del plerigión popllleo. 

Figura 8. Osteotomía recurvaaote tipo Mooro. 

Fogura 6. Liberación de crestas illacas y descenso E lAS y 
El Al. 

Figura 9. Fijación osteotomle 
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V nivol do lo11 pie11 deberemos corregir la 
~oformido.d on equino cavo varo. por métodos 
orlop6diooo con yesos seguidos oe liberación 
pootoromedlal amplia. Al tener estos pies congénitos 
unas llnomallas anatómicas prasente& recomen­
o:~mot:: pmctlco.r oc:tas cirugías por modio de la 
1nolclól'l do CiMinno.tti rodeando el talón y Que nos 
pormilo ~o~no ~:~mplia dioooción y liberación de 
londonoo, ligamentos y aniculaclones que tengamos 
aue correolr. 

el Tipo e (l=•gura 2) con un espacio vacío entre el 
tlnol do la columna y los hueooo ilíacoo, a veces 
fUOI!II'Iadoc, tionon mucho poor pronóstico. La única 
l ntGrvor~eiól'l propuesta conoiotonto on la desar· 
tloulaoiól'l do la& rodillao para usar ambas tibias 
oome puo.,to ÓMo entre el final do la columna y los 
nunooo ilí oeoo o u o lo sor rechazada por los padres. 
oon lo quo octoo pacionti loo cotarán condenados al 
liOil do ul'\o cilla do ruedoo 1101, 

Mnrerllll 

Nuootra experiencia personal consiste en 12 
oaoo¡:¡ tratados onopeoicamente por nosotros, pero 
:!lemnre al 1aoo y en conjunto con otrac disciplinas 
mQOIC:It. Oo~:de ol punto de vista ortopédico tuvimos 
un p!lolento oon agonesit1iumbooacra a partir de L3, 
otro a partir do L4, oeio caaoa de egenesia total del 
oooro (uno con ilfacos fusionados), dos casos con 
agenesia del sacro a p:utir da S2, follándole también 
L6, C!Oil con ogonosia do eócoix. Cinco de ellos 
procontondo miolomeningocole. 

Conclmiones 

fl :!lndrome de regresión caudal presenta un 
oran reto para el ortopedista para lograr al menos 
uno po:~l ción sedente adecuada. sinó una marcha 
t~:~lollda. No se puede enfocar aste sfndrome desde 
un :1010 punto de vista y gs un claro ejemplo de un 
lrabi!JO estricto og varias 9Sp9cialldados en conjunto. 
SI Olgn QS 91 onop9dista pediátrico el doctor para 
corrogir IM deformidades de miembros inferiores, 
dobo ir aoompañado del urólogo para todo tipo de 
rooonotrucciÓQ perineal. 
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